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摘要: 目的 � 总结分析鲁登巴赫综合征的手术治疗经验。方法 � 回顾性分析 2002~ 2009年手术治疗的 12例鲁登巴赫综合征患

者临床资料, 其中行二尖瓣机械瓣置换术 10例, 二尖瓣成形 2例,房缺直接缝合 4例,补片修补 8例,同期行三尖瓣 Devega成形术

6例,左心耳结扎 3例。结果 � 围手术期无死亡, 均未出现严重并发症, 心功能明显改善。结论 � 鲁登巴赫综合征应尽早手术治
疗,正确选择处理二尖瓣病变的手术方式,加强围手术期处理,术后积极改善肺动脉高压,保护左室功能是手术成功的关键。
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� � 鲁登巴赫综合征 ( Lu tembacher s' syndrom e)是一种少见的

先天性心脏病, 又称房间隔缺损伴二尖瓣狭窄综合征。其发

发病年龄集中于 4~ 6岁左右, 其临床表现以持续高热 ( 39. 5

~ 40. 5� ), 咳嗽、, 频发阵发性干咳为主,部分咳白色粘痰,个
别咳黄脓痰, 年幼儿伴轻度咳喘。早期肺部大多无阳性体征,

而肺部 X线征异常明显,远远高于肺部体征阳性率。肺炎支

原体肺炎除肺部感染外,还可以表现为多系统、多脏器侵犯体

征, 如皮疹,心肌炎, 尿常规异常,神经系统损害等。支原体肺

炎发病机制目前尚不很明确。既往多认为主要是 M P在肺组

织局部生长繁殖引起感染性炎症。近年来认为支原体感染与

体液免疫, 细胞免疫相关,存在机体免疫反应、免疫逃逸、免疫

调节、免疫抑制、免疫蓄积等 [ 2, 3]。本组中 17例在住院过程

中出现不同程度的肺外损伤, 12例入院时就存在肺外损伤,

考虑与免疫损伤相关。因此在治疗中均给予了肾上腺糖皮质

激素, 及时控制了病情。其实在临床工作中,还经常碰到不以

呼吸道症状来就诊的支原体肺炎患儿, 而是以 �血尿 �、�心
悸�等来就诊,若不仔细询问病史, 详细体检及完善实验室检

查等, 很容易造成误诊、漏诊、或延误诊断。支原体感染可引

起多脏器损害, 且临床表现多种多样, 因此, 在临床工作中应

引起高度重视。

支原体肺炎不伴肺外损伤者,若能早期诊断, 及时给予阿

奇霉素, 红霉素,罗红霉素等大环内酯类药物治疗, 体温多能

在静脉用药后 3 ~ 5 d控制正常, 咳嗽等呼吸道症状明显改

善, 之后结合口服维持治疗, 总疗程约 2~ 4周。对于年幼患

儿, 因为依从性差,恐难完成足够疗程, ;医生应强调患儿家长

遵从医嘱, 并做到定期随访。伴有肺外脏器损伤者于阿奇霉

素等静脉治疗时, 至少须 7~ 10 d, 重症可同时辅以肾上腺皮

质激素治疗, 疗程约 3~ 5 d,症状明显改善后, 阿奇霉素等改

为口服维持治疗, 总疗程约 2~ 4周。有资料表明, 对重症 MP

感染使用肾上腺皮质激素, 不仅临床症状和影像学大为改善,

还缩短了住院天数, 减少了难治性肺炎支原体肺炎 ( refrac�
tracroryM ycop lasm a Pneum on ice pneum on ia, RM PP )的发生, 而

且未发现激素的不良反应 [ 4, 5]。

本组 92例患儿随访时发现 2例先后出现肺不张,支气管

扩张等并发症, 1例给予纤维支气管镜下冲洗后痊愈。因此,

对于支原体肺炎患儿必须强调随访的重要性。国内曾有报道

支原体肺炎遗留肺不张、支气管扩张、闭塞性细支气管炎等肺

部后遗症, 并指出热程、胸腔积液、病变部位和肺外并发症是

发生肺部后遗症的高危因素 [ 6]。
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生率占房间隔缺损的 0. 67% ~ 4. 0% ,占二尖瓣狭窄的 0. 6%

~ 0. 9% ,女性多见 [1]。目前外科手术和介入治疗是矫治鲁登

巴赫综合征的主要手段,由于介入治疗适应证有限, 仅针对二

尖瓣病变较轻, 房缺边缘发育较好的患者 [ 2], 而国内确诊的

鲁登巴赫综合征患者多以风湿性二尖瓣病变为主,瓣膜毁损

严重, 所以外科手术是首选治疗措施 [ 3]。 2002~ 2009我们共

手术治疗 12例鲁登巴赫综合征患者,现报道如下。

1� 资料与方法

1. 1� 临床资料 � 本组男 2例,女 10例; 年龄 25~ 43岁, 所有

患者均有活动后心悸气促,心功能 ( NYHA分级 )�级者 3例,

�级者 9例。伴双下肢水肿者 5例, 无不能平卧及咯血者, 查

体见心浊音界向两侧扩大, 听诊胸骨左缘 2~ 3肋间可闻及收

缩期杂音和心尖部舒张期杂音。肺动脉瓣第二音亢进、分裂。

心电图: 房颤 7例,右心室肥大 10例,不完全性右束支传导阻

滞 4例, ST�T改变 4例, X线检查肺血明显增多, 肺动脉段突

出, 右房右室增大,心胸比 0. 52~ 0. 84,术前心脏彩超均提示

继发房间隔缺损, 二尖瓣病变为不同程度的瓣叶增厚, 交界融

合, 开放受限,开口面积 ( 1. 36 � 0. 32) cm2, 平均肺动脉压为

( 43. 7 � 9. 2)mmH g,左心室舒张末内径为 ( 43. 2 � 6. 2) mm, 3

例合并二尖瓣关闭不全, 4例合并三尖瓣关闭不全。

1. 2� 手术方法 � 均在全身麻醉和浅低温体外循环下行心内

直视手术, 采用冷血停搏液顺灌行心肌保护, 手术探查均符合

术前诊断, 术中注意心肌保护特别是右心室的局部降温, 在修

补房缺前彻底矫治二尖瓣病变, 经房间隔缺损或扩大房间隔

缺损处理二尖瓣病变,本组 12例患者 10例二尖瓣瓣叶明显

增厚, 挛缩变形,以后瓣为著, 瓣下腱索和乳头肌均有融合挛

缩改变, 均行二尖瓣瓣膜置换术 ( St Jude或 CarboM ed ics双叶

机械瓣 ),另外 2例病变较轻,瓣膜弹性尚可, 无明显变形, 行

直视下二尖瓣成型术。房间隔缺损 8例采用涤纶补片修补, 4

例直接缝合。术中注意检查三尖瓣, 病变较轻者也需成型以

减轻反流, 有利于右心室功能的恢复, 同期行三尖瓣 Devaga

成型术 6例, 左心耳结扎 3例。对于心脏大,心功能较差, 有

传导阻滞者, 术中常规放置心外膜起搏导线接临时起搏器。

2� 结果
本组 12例无围手术期死亡,平均呼吸机支持 12 h, 5例

安放临时起搏器, 一般于术后 5 ~ 7 d拆除, 术后无低心排综

合症, 无恶性心律失常或呼吸衰竭发生, 心悸气促症状明显缓

解。 12例患者术后平均随访时间为 26. 2个月, 复查心脏彩

超心房水平无残余分流,置换瓣膜功能良好, 平均肺动脉压为

( 30. 4 � 4. 6) mmH g,左心室舒张末期内径为 ( 42. 4� 7. 5) mm�
Hg,射血分数高于术前, 心功能改善明显。

3� 讨论
Lutembacher 1916年首先将先天性房间隔缺损和后天性

二尖瓣狭窄作为一组综合征独自提出 [4]后经发展扩大了它

的含义,即先天性或后天性房间隔缺损和二尖瓣关闭不全均

可称为鲁登巴赫综合征,而二尖瓣病变可以是风湿性、先天性

或粘液性改变等 [ 5]。

鲁登巴赫综合征不同于单纯的房间隔缺损和二尖瓣狭

窄, 二者相互影响,本病患者的临床表现和病变程度变化主要

取决于以下因素: 继发孔房间隔缺损大小,二尖瓣狭窄程度,

右室顺应性, 肺血管阻力。晚期患者往往肺动脉高压较重, 心

功能较差 [ 6] 房间隔缺损左向右分流减轻了二尖瓣狭窄所造

成的左房负荷增加和肺静脉淤血状态, 而二尖瓣狭窄使左房

压力增高, 加大左向右分流, 增加右房右室的容量负荷 ,使右

心、肺动脉及整个肺循环血量增多, 右心室前后负荷均增加,

易产生肺动脉高压和心力衰竭,房缺和二尖瓣狭窄均可使左

房流入左室血量减少, 无法通过左房增厚增大加强收缩从而

增加进入左室的血流量, 所以左心室的废用性萎缩更加明显,

因而左室及主动脉较正常为小。晚期当肺动脉高压明显时,

心房压力差可消失, 甚至出现右向左分流造成艾森曼格 ( E is�
enm enger)反应。

体外循环下修补房间隔缺损及解除二尖瓣狭窄是基本的

治疗原则,处理房间隔缺损之前必须首先彻底矫治二尖瓣狭

窄, 多数患者二尖瓣呈风湿性改变,瓣膜变形较重的有钙化或

乳头肌融合, 需行二尖瓣置换术,少数病变较轻者瓣叶弹性良

好, 瓣下结构改变不大的可行直视二尖瓣成形术,但手术适应

证应严格把握, 术中需经食道超声监测,对成形失败者即行换

瓣, 否则易引起左心功能不全,术中应保留乳头肌以利于保全

二尖瓣结构与完整性, 有利于术后左室功能恢复 [7]。由于该

综合征患者的左心功能较差, 无法耐受换瓣术后突然增加的

前负荷而易导致心功能不全, 所以选择置换的机械二尖瓣口

径不宜过大 [ 3], 本组患者中大多选择 25号机械瓣, 术后未出

现严重心功能不全。房间隔缺损的修补主要根据左心房的大

小和房间隔缺损的大小和和位置决定, 鲁登巴赫综合征特有

的血流动力学改变决定了本病患者左房一般较大, 大多数中

央型房间隔缺损可以选择直接缝合, 但对上腔型、下腔型及左

房较小者的房间隔缺损应补片修补为主, 可以降低左房压力,

减少术后房性心律失常和急性肺水肿的发生。

本病病程进展较单纯房缺或二尖瓣狭窄为快, 易并发肺

动脉高压及心力衰竭, 故早期诊断早期加强围手术期处理尤

为重要, 术中完善的心肌保护,修补房间隔缺损的同时彻底有

效地解除二尖瓣狭窄, 仔细探查并处理合并存在的三尖瓣不

全是本综合征治疗获得满意效果的关键。术后常规强心、利

尿、扩管降低外周阻力, 控制输液速度和剂量, 防止前负荷过

重, 适当延长呼吸机辅助时间, 积极采用药物降低肺动脉压

力, 必要时予以一氧化氮吸入。
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